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Intravenous leiomyomatosis is an uncommon benign tumor arising from either the uterine venous wall or uterine leiomyoma. Although 
this tumor is usually confined to the pelvic cavity, sometimes it can extend into the cardiac cavity and brings on sudden death. We report 
a case of intravenous leiomyomatosis extending into the right atrium, right ventricle and both pulmonary arteries by seeding. The tumor 
was detected with transthoracic echocardiography and appropriately diagnosed by transesophageal echocardiography and cardiac MRI. 
Entire tumor was successfully removed by one-stage radical surgery under cardiopulmonary bypass.  
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서     론 
 
혈관내 평활근종이란 자궁에서 기시하는 평활근 세포의 
정맥내 증식으로 정의되는 드물게 발견되는 양성종양으로 
에스트로겐에 의존적이다. 이 종양은 주로 자궁에 국한되지
만 자궁근육층의 정맥을 통해 확산될 수 있고 약 10%의 
환자에서는 하대정맥을 통하여 우측 심장까지 침범할수 있
다.1)2) 이런 종양은 성적인 활동성이 있는 동안의 여성에
서 발생하며, 그중에서도 주로 평균 40대 여성에게 생긴다. 
임상적으로는 복통, 월경 주기의 변화와 같은 골반내 증
상과 함께 우측 심장을 침범했을 경우 두근거림, 실신, 운
동성 호흡곤란이 나타날 수 있다. 아주 드물게는 돌연한 사
망이 내원시 증상일 수 있으며 특히 삼첨판막을 침범했을
때는 갑작스런 사망의 위험이 높아진다.1)2) 저자들은 갑자
기 발생한 호흡곤란을 주소로 내원한 39세 여자 환자에서, 
양측 장골정맥을 통해 하대정맥, 우심방까지 길게 뻗은 종
양과 파종(seeding)을 통해 우심실 유출로에서 양측 폐동
맥까지 침범한 혈관내 평활근종을 심초음파와 MRI 등으로 
정확히 진단하고 심폐기를 이용하여 한번에(one-stage) 
성공적으로 제거하였기에 문헌고찰과 함께 보고하는 바이다. 
 
증     례 
 
환  자：39세 여자. 
병  력：10일전부터 발생한 호흡곤란. 
과거력 및 가족력：1년 9개월전 자궁 근종으로 전 자궁 
적출술과 좌측 난소 절제술을 시행받았다. 
신체검사 소견：내원 당시 급성 병색을 보였으며, 의식
은 명료하였다. 혈압은 130/80 mmHg, 맥박은 95회/분, 
호흡수 25회/분, 체온 36℃ 였다. 우측 경정맥 확장소견을 
보였으며, 흉부청진상 양측폐음은 깨끗하였고, 심음은 규
칙적이었으나, 좌측쇄골하연을 따라서 grade Ⅲ/Ⅳ 정도의 
범수축기성 심잡음이 들렸다. 사지진찰상 경도의 양하지 함
요부종 소견을 보였다.  
검사실 소견：내원시 시행한 일반 혈액 검사 및 일반 화
학 검사상 정상 소견으로 확인되었으며 혈액응고 검사에서
도 특이한 이상소견 발견되지 않았고, 심근효소 수치와 갑
상선 기능 수치는 정상이었다.  
심전도 및 방사선학적 검사 소견：심전도에서는 정상 동
성 조율이었고 V1~V4까지 T파의 역위 소견이 관찰되었다. 
흉부 X-선 촬영상 심비대와 비정상적 경결 소견은 없었다. 
논문접수일：2005년 3월 01일 
심사완료일：2005년 3월 20일 
교신저자：정남식, 120-752 서울 서대문구 신촌동 134 
연세대학교 의과대학 신촌세브란스병원 심장혈관병원 심장내과학교실 
전화：(02) 2228-8444·전송：(02) 393-2041 
E-mail：namsikc@yumc.yonsei.ac.kr 
 
 
 
 
 
Hye-Sun Seo, et al：Intravenous Leiomyomatosis 
 29 
심초음파 및 핵자기 공명 영상 소견：경흉부 심초음파상 
길게 연장된 고에코의(hyperechogenic) 진동성 종물이 우
심방에서 관찰되었고, 이완기때 우심실내로 들어가는 소
견이 관찰되었다. 수축기때는 종괴가 다시 우심방으로 들
어가며 이와 동시에 중등도의 삼첨판 역류가 관찰되었고, 
우심방과 우심실간의 압력차는 약 63 mmHg정도로 측정 
되었다(Fig. 1). 흉골연단축단면도(parasternal short axis 
view)에서는 우심실 유출로부위에 에코가 균일하지 않은 
종물이 관찰되었으며(Fig. 2A), 그 종물은 우심실 벽에 붙
어서 유출로를 지나는 혈류를 약간 막아 39 mmHg 만큼
의 압력차를 보였다(Fig. 2B). 늑골밑 단면도(subcostal 
view)에서는 하대정맥이 2.2 cm으로 확장되어 수축하지 
않는 소견을 보였고, 에코성 종물이 하대정맥에서 우심방을 
거쳐 존재하는 것이 관찰되었다(Fig. 3). 이상의 심초음파 
소견으로 혈전이나 특이한 형태의 점액종 또는 전이성 종
양을 의심하고 연조직의 특징을 더 자세하게 파악하기 위
A B C 
Fig. 1. Hypermobile mass at right atrium in RV inflow view. The mass was protruded to right ventricle during diastolic phase (A), and 
moved backward to right atrium during systolic phase (B). The mass was accompanied by moderate tricuspid regurgitation (C).  
A B 
Fig. 2. Mass attached to RV outflow tract with partial obstruction in parasternal short axis view. Turbulent flow though RV outflow tract
was seen (A). The pressure gradient was 33.7 mmHg (B).  
Fig. 3. Inferior vena cava in subcostal view. Elongated mass was
seen in dilatated inferior vena cava (2.2 cm).  
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해 MRI를 시행하였다. MRI상 고체의 종괴가 하대정맥, 우
심방, 우심실 그리고 주폐동맥을 거쳐서 존재하는 것이 관
찰되었다. 하대정맥에 있는 관모양의 종괴와 연결되어 있
는 우심방 종괴는 무정형이고 실 같은 모양을 보여 이완기
때 우심실로 들어가고, 수축기때는 우심방으로 다시 역류해
서 들어오는 소견을 보였다. 또 하나의 종괴는 우심실유출
로에 붙어서 혈류와 함께 주폐동맥으로 움직이는 소견이 
관찰되었으며(Fig. 4A), 복부 MRI상 하대정맥 종양은 우
측 내장골정맥에서 기시하는 것을 알 수 있었다(Fig. 4B).  
치료：심초음파와 MRI소견을 종합해 볼 때 혈관내 평활
근종 진단하에 수술을 시행하였다. 수술은 흉부외과와 산
부인과, 비뇨기과 의사가 참여하여 각각의 부위에 대한 수
술을 같이 진행하였다. 심방 및 우측 장골 정맥을 절개하여 
종물을 박리하였으며, 술전 영상에서 보이지 않았던 좌측 
장골정맥내에도 종괴가 발견되어 박리하였다. 우심실 유출
로와 양측 폐동맥의 종물도 박리하였다. 골반내에서는 우
측 난소 제거술을 시행하였고, 방광의 오른쪽 옆에 관모양
의 종괴가 관찰되어 방광과 분리해내 제거하는 수술을 시
행하였다(Fig. 5). 분리한 종양의 병리학적 소견상 길쭉하
고 끝이 뭉뚝하며 창백하게 염색되는 핵을 가진 방추형의 
평활근 세포가 증식한 소견을 보였으며 비정상적인 유사분
열이나 괴사소견은 보이지 않았다. Trichrome 염색, elastin 
염색, 평활근 actin 염색에 양성 반응을 보였고, 주변조직으
로의 침범은 보이지 않아 혈관내 평활근종에 합당한 소견
을 보였다(Fig. 6).  
A B 
C D 
Fig. 6. Pathologic findings. A：Low
power field. B：Trichrome staining,
C：Elastin staining, D：Actin stain-
ing. The spindle shaped smooth
muscle cells were proliferated, but
atypical mitosis or necrosis was not
seen. 
Fig. 5. The removed mass by one-stage operation. A：Right iliac
vein side, B：Left iliac vein side, C：Inferior vena cava, D：RV
outflow tract, E：Right pulmonary artery side, F：Left pulmonary
artery side. 
Aa 
Ba 
Ca 
Da 
Ea 
Fa 
Fig. 4. Heart, abdominal MRI. The mass originated from iliac vein
passing though inferior vena cava to right atrium (A). Another
mass was originated from RV outflow tract to pulmonary artery. 
A B 
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경  과：수술 후 7일째 시행한 경흉부 심초음파상 남아있
는 종괴는 관찰되지 않았고, 삼첨판 역류와 폐동맥 고혈압 
소견도 사라진 소견이 관찰되었다. 수술이후 Gn-RH 작용
제(agonist)치료를 통하여 8달이 지난 현재 재발없이 외래
에서 추적관찰 중이다. 
 
고     찰 
 
혈관내 평활근종은 자궁에서 기시하는 평활근 세포가 정
맥내로 증식하는 아주 드문 양성종양으로서 그 기원으로
는 2가지가 제시되는데, 첫번째는 정맥벽을 구성하는 평
활근의 중간막(media)이나 내막(intima)에서 발생한다는 
것이고, 두번째는 자궁근육이 골반내 정맥이나 하대정맥으
로 혈관내 침범을 한다는 것이다.3) 병리학적으로는 정맥
내강에서 평활근세포의 증식을 확인함으로써 쉽게 진단할 
수 있고, 주로 자궁정맥과 장골정맥을 거쳐 하대정맥, 우심
방, 우심실을 거쳐 폐동맥을 침범하기도 하며 때로는 난소
정맥을 통해 하대정맥으로 침범하기도 한다.1)2)4)5)  
1896년 Birch-Hischfeld가 처음으로 자궁에 국한된 증
례를 발표하였고, 심장침범을 동반한 혈관내 평활근종은 
1907년 부검에서 처음 발표되었다. 현재까지 전세계적으
로 약 200 증례가 보고되었고, 1900년부터 2003년까지 
68 증례를 분석한 자료에 의하면 26~76세의 여자들에게
서 발생하였으며 평균 연령은 47세였고, 모두 자궁내 평활
근종의 과거력을 가지고 있었다.6) 자궁적출술부터 혈관내 
평활근종 진단까지의 평균 시간은 4년이었고, 내원시 심부
전의 증상을 가장 많이 호소하였으며 약 20%의 환자에서
는 종양 전파경로가 밝혀지지 않았지만 대부분의 경우에 
있어서 자궁정맥을 통하여 증식하였다.7)  
혈관내 평활근종의 주요한 현미경적 특징은 평활근 세포
의 혈관내 증식으로서, 세포성, 점액성, 비전형적인(bizarre) 
유형으로 나뉘지만 대부분의 경우에 있어서 비정상적인 유사
분열이나 핵모양을 가지지는 않는다. 하지만 기괴한 핵모
양과 핵분열, 비정상적인 유사분열이 아주 드물게 보고되
는 경우가 있으며,8) 세포학적인 특징의 차이가 임상양상과 
항상 상관관계가 있는 것은 아니기 때문에 양성과 악성간의 
감별은 매우 어려울 수 있다.  
종양이 하대정맥이나 우측심장을 침범하였을 때 이 증례에
서와 같이 경흉부 심초음파가 도움이 될 수 있으며, 특징적
인 혈관내 평활근종의 초음파 소견은 하대정맥이나 홀정
맥(azygos vein)으로부터 기시한 길게 연장된 진동성 종
물이 정맥의 여러군데에 부착하며 우측심장내 존재하는 것
이다.4) 심초음파상 심장내 종양이 발견되었을 때 평활근종
(leiomyoma), 평활근육종(leimyosarcoma), 신세포암, 간
암과 같은 이차성 종양과 일차성 종양, 혈전등을 감별해야 
하며, 경식도 심초음파가 기시부를 파악하고 성상을 확인하
는데 좋은 감별진단법이 될 수 있고, MRI나 CT도 시행해 
볼 수 있겠다. 하지만 초기단계에서는 종양이 자궁근육층
의 작은 정맥에 머물러 있기 때문에 수술전 영상 진단으로는 
발견할 수 없다. 따라서 수술시에 골반정맥내에 벌레모양
의 결절형(nodular) 구조물이 발견되면 의심해야 하고, 임상
적으로 심부정맥혈전증이 의심되면 수술전 골반정맥의 검
사가 고려되어져야 한다.7) 
비록 조직학적으로 양성이고 느리게 성장하는 특징을 가지
고 있지만 여러가지 합병증과 특히 삼첨판막을 침범했을
때는 사망까지 갈 수 있기 때문에 응급 수술을 하여 완전하
게 종양을 제거하는것이 필요하다.5) 또한 에스트로겐에 의
존적이기 때문에 폐경무렵의 여성에게는 전 자궁 절제술
과 양측 난소 절제술이 권유된다.9) 만약 종양이 너무 광범
위하거나 심장, 혈관에 부착되서 복강내와 흉강내 요소의 제
거가 필요할 경우는 두 단계로 나누어서 수술할 수 있고,10) 
심폐기를 이용하여 심폐정지와 저체온을 유지시킨 상태에
서 한번에 종양 제거를 시도해 볼 수도 있겠다.6)11) 또한 수
술전에 Gn-RH 작용제(agonist)를 사용하여 종양의 크기를 
줄여 수술적 치료를 쉽게 할 수도 있고,12) 불완전하게 종
양이 제거되었을 때에는 수술후 타목시펜(tamoxifen) 등으
로 에스트로겐을 억제하는 치료를 해주어야 한다.13) 또한 
전파경로에 따라 수술적 제거의 성공여부가 달라지기 때문에 
수술전 정확한 전파경로와 종양증식의 정도에 대해 파악
하는 것은 필수적이라 할 수 있다. 그리고 자궁적출술 10
년 이후에 재발된 경우도 있으므로 매년 신체검사나 CT
가 요구되며 긴 시간동안 추적관찰하는것이 필요하다.14)  
 
중심 단어：혈관내 평활근종. 
 
REFERENCES 
1) Burke M, Opeskin K. Death due to intravenous leiomyomatosis ext-
ending to the right pulmonary artery. Pathology 2004;36(2):202-3. 
2) Baca Lopez FM, Martinez-Enriquez A, Castrejon-Aivar FJ, Rua-
nova-Leon D, Yanez-Gutierrez L. Echocardiographic study of an 
intravenous leiomyoma: case report and review of the literature. 
Echocardiography 2003;20(8):723-5. 
3) Maki Saitoha Tadashi Hayasakaa Kenji Nakaharaa Masahide Oh-
michia Yasuhisa Shimazakib Hirohisa Kurachia. Intravenous Leio-
myomatosis with Cardiac Extension Gynecol Obstet Invest 2004;58: 
168-70. 
4) Kullo IJ, Oh JK, Keeney GL, Khandheria BK, Seward JB. Intracar-
diac leiomyomatosis: echocardiographic features. Chest 1999;115(2): 
587-91. 
5) Topcuoglu MS, Yaliniz H, Poyrazoglu H, Tokcan A, Demir SC, 
Bozkurt A, Zeren H. Intravenous leiomyomatosis extending into the 
right ventricle after subtotal hysterectomy. Ann Thorac Surg 2004; 
 
 
 
 
 
J Kor Soc Echo 2005;13:28-32 
 32 
78(1):330-2. 
6) Wakiyama H, Sugimoto T, Ataka K, Yamashita C, Tsuji Y, Nakagiri 
K, Inoue K, Okada M. Intravenous leiomyomatosis extending into 
the right ventricular cavity: one-stage radical operation using car-
diopulmonary bypass--a case report. Angiology 2000;51(6):505-9. 
7) Lam PM, Lo KW, Yu MY, Wong WS, Lau JY, Arifi AA, Cheung TH. 
Intravenous leiomyomatosis: two cases with different routes of tumor 
extension. J Vasc Surg 2004;39(2):465-9. 
8) Lam PM, Lo KW, Yu MM, Lau TK, Cheung TH. Intravenous leio-
myomatosis with atypical histologic features: a case report. Int J 
Gynecol Cancer 2003;13(1):83-7. 
9) Mitsuhashi A, Nagai Y, Sugita M, Nakajima N, Sekiya S. GnRH 
agonist for intravenous leiomyomatosis with cardiac extension. a 
case report. J Reprod Med 1999;44(10):883-6. 
10) Filsoufi F, Farivar RS, Anderson C, Santerre D, Adams DH. Renal 
vein injury complicating removal of intravenous leiomyoma. J Thorac 
Cardiovasc Surg 2002;123(4):820-2. 
11) Nam MS, Jeon MJ, Kim YT, Kim JW, Park KH, Hong YS. Pelvic 
leiomyomatosis with intracaval and intracardiac extension: a case 
report and review of the literature. Gynecol Oncol 2003;89(1):175-80.  
12) Barjot PJ, Refahi N, Berthet P, Delautre VD. Intravenous leiomyo-
matosis of the uterus: a GnRH agonist utilisation before surgery. J 
Obstet Gynaecol 1998;18(5):492-3. 
13) Lo KW, Lau TK. Intracardiac leiomyomatosis. Case report and lite-
rature review. Arch Gynecol Obstet 2001;264(4):209-10 
14) Maurer G, Nanda NC. Two-dimensional echocardiographic identi-
fication of intracardiac leiomyomatosis. Am Heart J 1982;103(5): 
915-7. 
 
 
 
 
 
 
